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Objectifs 


• Diagnostiquer 

L a myasthenie se caracterise par un deficit 
de la force musculaire. Elle correspond a 
un bloc de la transmission synaptique au niveau de la jonc- 
tion neuromusculaire striee (fig. 1). L'etiologie la plus frequente 
est la myasthenie auto-immune, ayant pour cible specifique 
le recepteur a I'acetylcholine post-synaptique. D'autres syn- 
dromes myastheniques se differencient en fonction du site 
pre- ou post-synaptique de I'atteinte et du mecanisme patho- 
gene. Ms se traduisent par une fatigabilite, c'est-a-dire par un 
deficit moteur s'accentuant a I'effort et s'ameliorant au repos. 

Le diagnostic peut etre tres difficile lorsque le deficit n'appa- 
raTt qu'a I'effort. La meconnaissance peut en etre dramatique, 
les myastheniques etant des malades fragiles dont le deficit 
peut se decompenser brutalement sous I'effet de nombreux 
medicaments. 


MYASTHENIE AUTO-IMMUNE 
(MYASTHENIA GRAVIS) 

Bien que rare dans I'absolu (1 personne sur 10 000 environ), c'est 
de loin la cause la plus frequente des syndromes myastheniques. 

Elle touche plus souvent la femme que I'homme dans un rap- 
port de 2 a 1. Elle se rencontre a tout age avec une predilection 
pour la 2® et la 3® decennie, ou elle atteint plus frequemment la 
femme, et une autre pour la 6® et la 7® decennie, ou elle atteint 
alors plus volontiers I'homme. 

Pathogenie 

Elle correspond a une atteinte auto-immune de la junction 
neuromusculaire striee, avec production d'auto-anticorps diri- 
ges contre les recepteurs post-synaptiques a I'acetylcholine. 
Ces auto-anticorps diminuent le nombre des recepteurs et en 
perturbent le fonctionnement, notamment par des mecanis- 
mes de blocage. Morphologiquement, la jonction neuromus- 
culaire est alteree avec elargissement de la fente synaptique 
et appauvrissement en plicatures de la membrane post-synap- 
tique (fig. 1). 


une myastenie. 


Le thymus joue un role mal elucide dans I'etiopathogenie de 
la myasthenie, mais il est considere comme le lieu d'origine de 
la reponse auto-immune. Certaines de ses cellules, les cellules 
myo’fdes, partagent en effet des antigenes communs avec les 
recepteurs a I'acetylcholine de la jonction neuromusculaire. Par 
ailleurs, il est anormal chez 75 % des patients myastheniques. 
Dans la majorite des cas, il s'agit d'une hyperplasie et, dans les 
15 % des cas restants, d'un thymome. 

Semiologie Clinique 

1. Orientation diagnostique 

Le diagnostic est evoque devant un deficit de la force muscu- 
laire striee qui touche electivement certains secteurs : 

/ oculaire, avec paupieres tombantes (ptosis palpebral) et vision 
double (diplopie) ou floue disparaissant en vision monoculaire. 
L'examen peut montrer le ptosis palpebral uni- ou bilateral et un 
strabisme oculaire (fig. 2). Lors de la contraction volontaire, I'ou- 
verture des yeux (releveur de la paupiere superieure), leur ferme- 
ture (orbiculaire des paupieres) et leur excursion (elevation, abais- 
sement, lateralite, convergence) peuvent etre limitees. Cette triple 
combinaison est tres evocatrice du syndrome myasthenique ; 
/ facial, avec machoire tombante, bouche entrouverte, efface- 
ment des rides, impossibilite de gonfler les joues, de siffler, de 
sourire, realisant un facies triste et inexpressif ; 

/ « bulbaire », avec dysphonie, a type de voix faible et nasonnee, 
difficulte de mastication, dysphagie et parfois fausses-routes alimen- 
taires, gene respiratoire par defaillance des muscles respiratoires 
(diaphragme, muscles intercostaux et abdominaux) ; 

/ « squelettique », concernant la musculature des membres et 
du tronc, avec une predilection pour les secteurs proximaux et 
axiaux. Cela se traduit par une demarche dandinante, une diffi- 
culte a se tourner dans le lit, a s'extraire du lit ou d'un fauteuil, a 
se relever de la position accroupie (signe du tabouret) et a main- 
tenir les bras en I'air ou la tete relevee. 
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2. Diagnostic 


II repose sur plusieurs criteres, les deux premiers etant des 
caracteristiques du deficit moteur : 

/ la variabilite du deficit moteur, qui peut manquer au repos et 
n'apparaTtre qu'a la suite d'un effort repete ou soutenu ; en tout 
cas, effort et fatigue de fin de journee I'aggravent (fatigabilite) 
tandis que le repos I'ameliore. Cette double constatation chez un 
malade cooperant suffit, en pratique, a etablir le diagnostic. Cela 
donne lieu a une semiologie originale de troubles de la phona- 
tion qui s'accentuent avec la conversation, d'une mastication et 
d'une deglutition qui se deteriorent au cours du repas. Le defi- 
cit peut meme s'aggraver pour des efforts qui sont developpes 
dans d'autres territoires musculaires. Le ptosis palpebral peut 
ainsi s'accentuer lors de la marche. C'est le phenomene de Mary- 
Walker que Ton peut reproduire experimentalement ( v. encadre). 
Le deficit est aussi influence par la temperature: la chaleur I'ag- 
grave (test du seche-cheveux), le froid I'ameliore (test du glagon 
pose sur une paupiere ptosee). II peut aussi predominer sur des 
muscles differents d'un jour a I'autre. 

/ I'absence de systematisation neurologique, les muscles touches 


ne correspondent pas au territoire d'un nerf, d'une racine ner- 
veuse peripherique ou d'une structure centrale. 

/ les signes negatifs, qui sont importants : trophicite et tonus 
musculaires, reflexes osteotendineux et cutanes, sensibilite, fonc- 
tions vegtotives, sensorielles et cognitives sont normaux. En 
particulier, il n'y a pas de trouble de I'accommodation pupillaire 
ni de trouble sphincterien. 


TEST DE MARY WALKER (1938) 

Chez un malade dont le traitement anticholinesterasique 
a ete stoppe depuis quelques heures, un brassard a 
tension est installe sur un bras et gonfle au-dela de la 
pression systolique. Le malade execute des contractions 
repetees de la main ischemiee pendant une minute 
environ ou jusqu’a un degre de fatigue intense de la 
main. Des la levee du brassard, Faggravation du deficit 
myasthenique provoquee par Feffort dans le territoire 
ischemie diffuse a distance avec, p. ex., aggravation d’un 
ptosis palpebral. 


Examens complementaires 

1. Tests pharmacologiques 

Le test a la Prostigmine (neostigmine), anticholinesterasique 
inhibant la degradation de I'acetylcholine, a une excellente valeur 
diagnostique. Cinq minutes apres I'injection IV de 0,25 mg d'a- 
tropine de fagon a prevenir les effets muscariniques, 0,5 a 1 mg 
de neostigmine sont injectes par voie intraveineuse lente. Le test 
est positif si le deficit moteur (ptosis et strabisme eiani les plus 
faciles a evaluer) est reduit dans les 15 minutes qui suivent (fig. 2). 
Un autre anticholinesterasique peut etre utilise, I'edrophonium 
(Tensilon). Son delai d'action n'est que d'une minute. 


Figure 1 


La jonction neuromusculaire normale 
(A) et myasthenique (B). 


A L'acetylcholine (ACh) est contenue dans 
des vesicules du bouton terminal de I'axone 
du neurone moteur peripherique. L'arrivee 
d'un potentiel d'action sur le nerf depolarise 
la membrane presynaptique et provoque 
le deversement des vesicules presynaptiques 
dans la fente synaptique. L'ACh ainsi liberee se 
lie aux recepteurs a I'ACh (RACh) post-synaptiques 
qui predominant au sommet des replis de la 
membrane post-synaptique. II en resulte une 
depolarisation de la membrane post-synaptique 
musculaire. Au-dela d'un certain seuil, cette 
depolarisation donne naissance a un potentiel 
d'action qui se propage sur la membrane 
musculaire et provoque la contraction 
musculaire. L'ACh est rapidement hydrolysee 
en acide acetique et en choline sous I'effet de 
I'anticholinesterase des replis de la membrane 
post-synaptique pour rendre possible une 
nouvelle contraction musculaire. 


B Au cours de la myasthenie, le versant 
presynaptique est normal. En revanche, 
la fente synaptique est elargie, la membrane 
post-synaptique est appauvrie en plicatures 
et le nombre des RACh est reduit. 
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2. Electro-neuro-myogramme 
de stimulation-detection 

II peut rnettre en evidence le bloc myasthenique, y compris 
dans des territoires cliniquement indemnes. La stimulation repe- 
titive supra-maximale a faible frequence (3 cycles/seconde) d'un 
nerf moteur n'entraTne normalement pas de baisse d'amplitude 
du potential d'action musculaire evoque enregistre a I'aide d'e- 
lectrodes a la surface du muscle. Une diminution d'amplitude de 
plus de 10 % entre le et le 5® potential indique I'existence d'un 
bloc neuromusculaire et definit le decrement (fig. 3). Cette ano- 
malie peut se corriger apres I'injection d'anticholinesterasique. 
L'examen peut etre negatif dans d'authentiques myasthenias, 
surtout si elles sont focalisees, en particulier oculaires. L'EMG de 
fibre unique est reserve a ces formes focales. II est tres sensible 
mais de realisation difficile. 


4. Recherche d'une pathologie associee 

Le diagnostic porte, une pathologie associee doit etre syste- 
matiquement recherchee : 

/ une pathologie thymique, de type hyperplasia thymique ou 
thymoma, invasif ou non, necessite un cliche radiographique 
(fig. 4) et une tomodensitometrie thoraciques (fig. 5) ; 

/ une maladie auto-immune, en particulier une maladie de Basedow, 
peut co-exister. Celle-ci peut aggraver la semiologie myasthenique 
et, en cas d'atteinte oculaire, poser des problemes d'interpretation 
diagnostique. La demande d'une hormonemie thyroTdienne peri- 
pherique est systematique pour tout myasthenique. II faut penser 
egalement a une anemia de Biermer, un lupus erythemateux dis- 
semine, une polymyosite et une polyarthrite rhumatoTde. 


EVOLUTION 


3. Recherche des anticorps anti-recepteurs 
a I'acetylcholine (anti-RACh) 


Ella est positive dans 90 % des myasthenias generalisees et 
dans 50 % des formes oculaires. II n'y a pas de correlation entre 
le taux des anticorps et la gravite de la maladie, si bien que la 
recherche des anticorps a un interet pour le diagnostic mais pas 
pour la surveillance de revolution. Dans les formes seronegatives, 
en particulier generalisees et resistantes aux traitements, des 
anticorps anti-MuSK peuvent etre detectes. Des anticorps anti- 
muscle strie et anti-titine sont presents dans les formes associees 
a un thymome. 


Le debut est, en general, insidieux, mais parfois aigu, se revelant 
a I'occasion d'un traumatisme physique ou psychologique, d'une 
infection, d'un traitement medicamenteux (p-bloquants, certains 
antibiotiques...), de modification endocrinienne chez la femme 
(puberte, grossesse, post-partum), d'une anesthesie ou d'une 
vaccination. II est generalement oculaire (60 % des cas), plus 
rarement bulbaire (20 %) ou squelettique (20 %). 

Une fois constitue, le tableau de deficit de la force musculaire 
est typique. L'atteinte oculomotrice est observee durant revolu- 
tion dans 90 % des cas, l'atteinte faciale et bulbaire dans 80 % 
des cas. Celle de la musculature squelettique est moins frequente. 



A Dans les conditions de base: facies triste et inexpressif 
avec paupieres tombantes et bouche entrouverte. 

B Amelioration consecutive a I'administration de Prostigmine. 



Figure 3 


Electromyogramme 
de stimulation-detection. 

La stimulation repetitive du nerf 
cubital a 3 cycles par seconde 
avec electrodes de reception 
sur I'abducteur du 5® doigt 
aboutit a une diminution de 
36 % de I'amplitude du 5® 
potentiel d'action musculaire 
evoque par rapport au 
premier : c'est le decrement. 



Radiographie 
thoracigue : syndrome 
mediastinal : thymome. 


TDM 


I thoracigue : thymome. 
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L'evolution naturelle de la myasthenie est celle d'une mal- 
adie chronique evoluant par poussees souvent imprevisibles, 
alternant avec des periodes de remission. Les formes a debut 
oculaire le restent definitivement dans 10 a 15 % des cas. En 
cas de generalisation secondaire, celle-ci survient en general 
dans les deux premieres annees de la maladie. A plus ou moins 
long terme, le tableau tend a se chroniciser avec un deficit 
permanent. 

A tout moment, il peut s'aggraver de fagon rapide et met- 
tre en jeu le pronostic vital par I'installation d'une insuffisance 
respiratoire dans laquelle interviennent la defaillance des mus- 
cles respiratoires et I'encombrement laryngo-tracheo-bron- 
chique. C'est la crise myasthenique. Ces aggravations sont 
spontanees ou favorisees par les memes facteurs que ceux 
signales pour le debut de la maladie. Ainsi, la prise de certains 
medicaments est contre-indiquee chez tout myasthenique 
(tableau 1). 

Avant I'ere therapeutique, revolution des myasthenies gene- 
ralisees se faisait vers le deces dans un tiers des cas, la persis- 
tance ou une aggravation du deficit dans un autre tiers, I'ame- 
lioration ou la guerison pour le dernier tiers. Le nom de 
Myasthenia Gravis n'avait done rien d'usurpe. 

Pour apprecier la severite du syndrome myasthenique et son 
evolution, le deficit moteur etant fluctuant dans le temps, il est 
utile de disposer d'echelles de quantification et de classifications 
fonctionnelles globales. Les plus communement utilisees sont 
indiquees dans les encadres. 


Tableau 1 


Medicaments contre-indiques 
dans la myasthenie 


I Curares 

I p-bloqueurs (collyres, y compris) 

I CorticoTdes a fortes doses d'emblee 
I D-penicillamine 

I Certains antibiotiques (aminosides, polymyxines, tetracyclines, 
quinolones, macrolides dont la telithromycine) 

I Quinine, chloroquine 

I Benzodiazepines 

I Barbituriques 


QUANTIFICATION DU SYNDROME 
MYASTHENIQUE : SCORE 
DE LA FORCE MUSCULAIRE 
SELON OSSERMAN 

_ (MAXIMUM = 100 POINTS) 

I Membres superieurs etendus a Thorizontale 
en anteroposition (1 point par 10 secondes) 

pen(iant 150 secondes 15 

pendant 100 secondes 10 

pendant 50 secondes 5 

I Membres inferieurs, malade en decubitus dorsal, 
cuisses flechies a 90° sur le bassin, jambes a 90° 
sur les cuisses (1 point par 5 secondes) 

pendant 75 secondes 15 

pendant 50 secondes . 10 

pendant 25 secondes 5 

I Flexion de la tete^ le malade en decubitus dorsal 

centre resitance 10 

^ sans resistance 5 

impossible 0 

I Passage de la position couch^ a la position assise 

^ sans I’aide des mains 10 

^ avec Faide des mains 5 

^ impossible 0 

I Oculomotiicite extrinseque 

normale 10 

ptosis isole , 5 

diplopie 0 

I Occlusion palpebrale 

compile 10 

incomplete 5 

^ nulle 0 

I Mastication 

normale 10 

diminuee ,5 

^ nulle 0 

I Deglutition 

normale . . 10 

dysphagie sans fausse route 5 

^ dysphagie avec fausse route 0 

I Phonation 

voix normale 10 

voix nasonnee 5 

aphonie 0 


- QU'EST-CE QUI PEUT TOMBER A L'EXAMEN ? 

I Pour les ECN, quatre situations sont particulierement a connaitre, 
le tout pouvant faire Fobjet d’un dossier complet et transversal. 


O S avoir reconnaitre la maladie dans 
ses aspects cliniques, mais aussi electro- 
physiologiques et biologiques. 


0 S avoir en reconnaitre le contexte 
possible, notamment celui du thymome 
et de maladie de Basedow. 


o Connaitre les principes du traitement, a 
la fois symptomatique mais aussi etiologique. 
0 Enfin, et cela est capital, bien connaitre 
les precautions a prendre notamment en 
termes dmterferences medicamenteuses 
avec le bloc de conduction myasthenique. 
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CLASSIFICATION 
DBS MYASTHENIES SELON 
OSSERMANN (MODIFIEE) 

I Stade I — Myasthenie focale (ex. oculaire) 

I Stade II A — Myasthenie generalisee minime 

Pas de signe bulbaire. 

Symptomes mineurs malgre des efforts iteratifs. 

I Stade IIB — Myasthenie generalisee moderee 

Avec signes bulbaires (dysphagie, dysphonie, gene 
respiratoire) mais sans fausses-routes. 

Symptomes d’apparition rapide avec limitation des 
activites soutenues. 

I Stade III — Myasthenie generalisee severe 

Avec des signes bulbaires, fausses-routes et atteinte 
respiratoire. 

Symptomes importants, evidents an repos et limitant 
les activites usuelles. 

I Stade rV — Crise myasthenique 

Avec atteinte respiratoire potentiellement fatale. 

Malade totalement dependant d une aide exterieure pour 
son activite usueUe on necessitant une ventilation assistee. 






POINTS FORTS 

a retenir 

La marque Clinique de la myasthenie est le deficit moteur, 
fluctuant en fonction de I'effort et du repos musculaires 
(fatiqabilite), au point dans certains cas de n'etre 
qu'intermittent. Le diaqnostic est alors difficile, I'examen 
Clinique etant normal au repos. 

Les examens complementaires (test a la Prostiqmine, 
electro-neuro-myoqramme, recherche des anticorps 
anti-RACh) confirment le diaqnostic. Ils peuvent etre 
pris en defaut dans d'authentiques myasthenies. 

C'est doncia Clinique, en particulier I'interroqatoire, 
qui est a la base du diaqnostic. 

A tout moment, la maladie peut se decompenser 
et aboutir a la « crise myasthenique » potentiellement 
mortelle. La cause peut en etre certains medicaments 
qui sont done a eviter chez tout myasthenique 
et dont la liste est a bien connaTtre et a faire connaTtre 
au malade et a son medecin traitant. 

Un traitement adapte permet aujourd'hui de rendre 
asymptomatique la qrande majorite des myastheniques. 


Consequences socioprofessionnelles 


Les patients myastheniques peuvent avoir des difficultes a 
exercer leur activite professionnelle. En accord avec le medecin 
du travail et I'employeur, un amenagement des horaires et/ou 
une adaptation du poste de travail peuvent etre proposes ; dans 
certains cas, le patient est reconnu comme travailleur handicape. 
Ces demarches imposent le recours a la Commission technique 
d'orientation et de reclassement professionnel (COTOREP). 

La COTOREP statue quant a la necessity d'une reorientation 
professionnelle et quant a I'octroi de prestations sociales : appre- 
ciation du taux d'invalidite et attribution d'une carte d'invalidite, 
carte « station debout penible », versement de I'Allocation adulte 
handicape ou AAH. 

Diagnostic differentiei 

La fatiqabilite peut etre au premier plan dans la psychasthenie 
ou les syndromes depresses. Cependant, il s'agit le plus souvent d'une 


(V. MINI TEST DE LECTURE, p. 1956) 

fatiqabilite musculaire generalisee, sans territoire de predilection. 
L'interrogatoire retrouve souvent les autres symptomes de la semio- 
logie depressive et I'examen neurologique est normal. A I'inverse, le 
syndrome myasthenique peut en imposer pour une pathologie psy- 
chiatrique, surtout si I'examen clinique est normal. Le diagnostic peut 
ainsi etre retarde de plusieurs mois voire plusieurs annees. 

Les autres causes de deficit de la force musculaire striee cor- 
respondent a I'atteinte des autres etages de la voie motrice prin- 
cipale et realisent, selon les cas, un syndrome pyramidal, neuro- 
gene peripherique ou musculaire. Le niveau de I'atteinte est 
facilement repere par I'examen neurologique (tableau 2). 

Ouand le deficit se limite aux territoires des nerfs craniens, un 
bilan morphologique par IRM est obligatoire de fagon a eliminer 
toute cause locale. La myasthenie oculaire ne doit pas etre confon- 
due avec I'orbitopathie basedowienne ou pre-basedowienne, 
encore appelee pseudo-tumeur inflammatoire de I'orbite, qui peut 
realiser un tableau clinique comparable, mais avec des muscles 
oculaires hypertrophies sur I'imagerie orbitaire. 


Tableau 2 


Les 4 syndromes moteurs comportant un deficit de la force musculaire striee 



Trophicite musculaire 
Tonus musculaire 
Reflexes osteotendineux 
Reflexes cutanes plantaires 


PYRAMIDAL 


Normale 

Augmente 

Augmentes 

Extension (signe de Badinski) 


NEUROGENE PERIPHERIQUE 


Atrophie 

Diminue 

Diminues ou abolis 
Normal 


MYASTHENIQUE 


Normale 

Normal 

Normaux 

Normal 


MUSCULAIRE 


Atrophie 

Normal ou diminue 
Normaux 
Normal 
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Traitement 

1. Traitement symptomatique 

Les anticholinesterasiques prolongent Taction de Tacetylcholine 
en inhibant de fagon reversible sa degradation par la cholinesterase 
synaptigue. II en existe 3 formes : pyridostigmine (Mestinon, cp a 
60 mg) ; ambenonium (Mytelase, cp stobles a 10 mg) ; neostigmine 
(Prostigmine, cp secables a 15 mg). 

Par voie orale, ils agissent en 30 min et pendant 4 h environ, ce qui 
impose des prises repetees dans la journee. La posologie est a 
adapter en fonction des besoins du malade pour la correction du 
deficit moteur. Elle se situe habituellement entre 1 et 9 comprimes 
par jour. Une forme retard de pyridostigmine est disponible. 

Les malades ainsi traites peuvent malgre tout souffrir d'une 
aggravation severe de leurs symptomes. II peut s'agir d'une crise 
myasthenique par insuffisance ou absence d'eff icacite du traitement. 
L'autre mecanisme est celui de la crise cholinergique due a une 
depolarisation excessive de la plaque motrice par exces d'anti- 
cholinesterasiques. Elle associe des signes nicotiniques, avec fas- 
ciculations et crampes des muscles stries, et des signes musca- 
riniques, avec crampes abdominales, diarrhee, pollakiurie, nausees, 
vomissements, bradycardie, myosis, hypersudation, hypersali- 
vation et hypersecretion bronchique (tableau 3). Elle impose Tarret 
temporaire du traitement, voire Tinjection d'atropine. Le transfert 
en service de reanimation s'impose pour surveillance et eventuelle 
ventilation assistee. 

Dans environ la moitie des cas, le traitement symptomatique 
suffit a corriger les poussees de la maladie et peut etre abandonne 
lors des phases de remission de la maladie. Cette situation est 
particulierement frequente dans les formes oculaires pures de 
la maladie evoluant depuis un an ou plus. 

2. Traitement de la crise myasthenique 

La crise myasthenique justifie le recours aux series de plasma- 
phereses ou d'injections d'immunoglobulines intraveineuses qui 
sont souvent remarquablement efficaces pour passer de tels caps 
critiques. Leur efficacite est cependant transitoire, de Tordre de 
3 semaines. 

3. Traitement etiologique 

Ce n'est que dans les formes resistantes de myasthenie que 
se discute le traitement etiologique. 

Celui-ci passe d'abord par une thymectomie (pratiquee syste- 
matiquement, meme en Tabsence de myasthenie severe, en cas 
de thymome radiologiquement reperable). Elle est souvent insuf- 
fisante a elle seule pour obtenir une remission pro- 
longee (35 % des cas seulement, si la thymecto- 
mie est realisee dans les deux premieres annees 
de la maladie et en Tabsence de thymome). 

Elle est done souvent relayee par une cortico- 
therapie orale dont la mise en route doit etre pru- 
dente en raison de Taggravation temporaire du bloc 
synaptigue sous Teffet des corticoTdes. La dose 
d'entretien est habituellement de 1 mg/kg/jour et 
permet une remission complete avec arret des 


Tableau 3 


Recepteurs a racetylcholine (simplifie) 



NICOTINIQUES 


MUSCARINIQUES 


Pour en savoir plus 

I Neurologie (11® ed.) 

Cambier J, Masson M, Dehen H 
Paris : Masson, 2004 

I Semeiologie du systeme 
nerveux : du symptome 
au diagnostic 

De Recondo J 
Paris : Flammarion 
Medecine-Sciences, 1995 


Localisation Jonction neuromusculaire Terminaison fibres 

striee post-ganglionnaires 

parasympathigues 

Effecteurs Muscles stries Muscles lisses 

Cellules glandulaires 

Agonistes Nicotine Muscarine 

Anti-AChe a faibles doses Anti-AChe a faibles doses 

Antagonistes Curare Atropine 

Anti-AChe a hautes doses Anti-AChe a hautes doses 

NB : Ache = acetylcholinesterase ; anti-Ache = anticholinesterasiques. 


anticholinesterasiques en quelques semaines ou mois. II est alors 
possible de reduire progressivement la corticotherapie de mois 
en mois puis de Tabandonner. L'azathioprine (Imurel) est souvent 
associee a la corticotherapie et prolongee plusieurs mois apres 
Tarret de celle-ci de fagon a en renforcer Teffet et a consolider la 
remission. La ciclosporine ou le mycophenolate mofetil peuvent 
etre utilises en remplacement de l'azathioprine. 

Avec cet arsenal therapeutique adapte a la situation de cheque 
malade, la mortalite en rapport avec la myasthenie a pratiquement 
disparu et la majorite des malades retrouvent une vie normale. 

AUTRES SYNDROMES MYASTHENIQUES 

/ La myasthenie neonatale correspond a la transmission passive 
des anticorps anti-RACh de la mere a Tenfant et s'observe ainsi 
chez 10 a 15 % des enfants nes de mere myasthenique. Elle regresse 
spontanement en 3 a 4 mois, avec la disparition des anticorps. 

/ Les myasthenies iatrogeniques et toxiques recouvrent 3 entites 
distinctes : 

- une veritable myasthenie auto-immune, avec apparition d'anti- 
corps anti-RACh induite par le medicament et regressive a Tarret 
de celui-ci : e'est le cas avec la D-penicillamine ; 

- une aggravation du bloc neuromusculaire ou une revelation 
de celui-ci chez un myasthenique. C'est le cas avec de nombreux 
medicaments, dont Tusage est done contre-indique chez les myas- 
theniques (tableau 1) ; 

- Tinduction d'un bloc neuromusculaire chez un sujet sain: c'est 
le cas avec le curare, lors de Tintoxication par les organo- 
phosphores utilises dans les insecticides, ou lors du botulisme. 

/ Le syndrome de Lambert et Eaton est une affection 
auto-immune acquise avec production d'anticorps 
contre les canaux calciques voltage-dependants 
induisant un bloc presynaptique de la jonction 
neuromusculaire. Cette affection est associee a 
une tumeur maligne dans 50 a 60 % des cas, le plus 
souvent un carcinome bronchique a petites cellules. 
/ Les myasthenies congenitales correspondent a une 
anomalie genetique qui touche un maillon de la jonc- 
tion neuromusculaire, variable selon les cas. ■ 
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